Congenital Pseudoarthrosis of the Tibia: Case Reports

Konjenital Tibia Psédoartrozu / Congenital Pseudoarthrosis of the Tibia

Mehmet Bulut!, Lokman Karakurt?, Oktay Belhan?, Muhittin Soner Sagiroglu®, Murat Giirger?,
'Dicle Universitesi Hastanesi Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali, 2Firat Universitesi Hastanesi Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali,
3Ankara Yenimahalle Devlet Hastanesi Ortopedi ve Travmatoloji Klinigi, “Elazig Harput Devlet Hastanesi Ortopedi ve Travmatoloji Klinigi, Ttirkiye

XXII. Ulusal Tiirk Ortopedi ve Travmatoloji Kongresi; 31 Ekim - 5 Kasim 2011 Belek, Antalya (s6zlii bildiri olarak sunuldu)

Ozet

Konjenital tibia psédoartrozu nadir gériilen ve tedavisi oldukga zor bir hastaliktir.
Konjenital tibia psédoartrozu, nérofibromatozis ile siklikla birlikte bulunur. Ozel-
likle Boyd siniflamasina gére tip Il ve V yiiksek riskli gruptadir. Biz bu calismamiz-
da tip V konjenital tibia pseudoartrozu olan 3 yasinda erkek hastadaki tedavi so-
nucumuzu sunduk.

Anahtar Kelimeler
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Abstract

Congenital pseudoarthrosis of the tibia is rarely seen disease which is very dif-
ficult to treat. Congenital pseudoarthrosis of the tibia is frequently seen together
with neurofibromatosis. Especially according to Boyd classification, type Il and V
are in the high risk group. In this study, we presented the treatment result of the
three years old male patient with type V congenital pseudoarthrosis of the tibia.
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Giris

Konjenital tibia psédoartrozu, oldukca nadir goérilen bir durum-
dur. Tibianin distal yarisinda kemik olusumunun yetersizligi so-
nucu kemigin displazisine neden olan kompleks bir bozukluktur.
Kemik segmental olarak zayiflar, tibiada anterolateral angulas-
yon gelisir ve sonunda patolojik kirik meydana gelir. Kirik yerin-
de hamartomatéz bir doku olusur ve normal kallus olusmadigi
icin psédoartrozla sonuglanir [1].

Konjenital tibia psédoartrozu, nérofibromatozis (NF1: von
Recklinghausen’s hastalig) ile siklikla birlikte bulunur. Konjeni-
tal tibia psddoartrozu ile nérofibromatozis arasindaki birlikte-
lik degisik oranlarda verilmekle beraber bu birlikteligin %40-80
oraninda bulundugu bildirilmektedir [1].

Konjenital tibia psédoartrozu, Boyd tarafindan alti tipte sinif-
landiriimistir [1].

Tip | psédoartrozda; dogumda tibianin anterior bowingi mevcut-
tur. Baska konjenital deformiteler mevcut olabilir.

Tip II'de; dogumda tibianin anterior bowingi ve saat cami kons-
triiksiyonu bulunur. Bu tip, “yiiksek riskli” tibia olarak adlandiri-
lir. Meduller kanal dar ve sklerotiktir. Fibulada da genellikle ayni
yonde bowing bulunur. En sik gortlen tiptir. Noérofibromatozis
siklikla birliktedir. En kotl prognoza sahip olan tiptir.

Tip Il psodoartroz; konjenital bir kist icerisinde gelisir, genellik-
le tibianin orta-distal 1/3 kavsagi yakinindadir. Anterior bowing
gerileyebilir veya kirik gelisebilir. Bu tip icin profilaktik kiiretaj
ve otojen iliak kemik greftleme onerilir.

Tip IV'de meduller kanal kismen veya tamamen oblitere ve skle-
rotiktir. Tibia korteksinde inkomplet veya “stress” kirigi gelisir
ve kirik hatti tedricen sklerotik kemik boyunca uzanir. Bu tipin
prognozu ozellikle inkomplet kirtk komplet hale gelmeden 6nce
tedavi edilirse genel olarak iyidir.

Tip V psodoartroz; displastik bir fibula ile beraberdir. Fibula veya
tibianin psddoartrozu veya her ikisinin psédoartrozu gelisebilir.
Tibiada psddoartroz gelistiginde bu tipin dogal seyri genellikle
Tip II'ninkine benzerdir.

Tip VI pstédoartroz; intraosseoz nérofibrom veya schwannoma
ile beraberdir. Bu tip ¢ok nadirdir. Tedavi, intraosseoz lezyonun
agressifligine ve tedavisine baghdir.

Konjenital tibia psédoartrozu nadir gériilen ve tedavisi oldukca
zor bir hastaliktir. Ozellikle Boyd siniflamasina gére Tip Il ve V
yiksek riskli gruptadir. Biz bu calismamizda Tip V konjenital ti-
bia pseudoartrozu olan 3 yasinda erkek hastadaki tedavi sonu-
cumuzu sunduk.

Olgu Sunumu

3 yasinda erkek hasta klinigimize sag bacakta agri ve sekil bo-
zuklugu nedeniyle miiracaat etti. Baska bir merkezde 6 aylik-
ken ameliyat edilerek acik rediiksiyon ve sentetik greftleme ya-
pilmis ve ortezle takib edilmis. Yapilan muayenesinde sag ba-
cak 1/3 orta kisminda anterior acilanma ve diger ekstremiteye
gore 1 cm kisaligr mevcuttu. Eslik eden baska bir anomali, fibréz
displazi ve norofibromatozis bulgusu yoktu. Tibia 2 yonli grafi-
lerinde sag tibiada yaklasik 48 derece anteriora acilanma, skle-
roz, obliterasyon ve pseudoartroz mevcuttu. Ayrica fibula distal
metafizer bélgede 50 derece anteriora agilanma ve psodoart-
roz mevcuttu (Resim1). Olgu Boyd'un siniflamasina goére Tip Ve
uymaktaydi. Kaynama olmamasi ve deformitenin artmis olmasi
sebebiyle hastaya acik rediiksiyon (AR) + debridman + iliak oto-

Resim 1. Olgunun ameliyat 6ncesi 6n-arka ve yan grafisi.

jen greftleme + intramediiller tespit + ilizarov uygulandi. Tibi-
al ve fibular nonunion hatlarindaki sklerotik kisimlar eksize edil-
di. Tibia ve fibula kisaltildi. Ayak bilegini kilitleyecek sekilde tibi-
aya intramediiller K-teli ile tespit yapildi ve ayni sekilde fibula-
yada intramediiller K-teli ile tespit yapildi. iliak kanattan alinan
otogreft kirik hattina konuldu ve katlar kapatilip ilizarov uygu-
landi (Resim 2). 6 ay sonra radyografide yeterli kaynamanin gé-

Resim 2. Ameliyattan sonra erken dénemde olgunun én-arka ve yan grafisi.

riilmesi (izerine ilizarov ¢ikartildi ancak tekrar kirik olusmama-
st icin intramediiller K-telleri birakildi (Resim 3). Postoperatif 1.
yilda ayak bilegi hareketine izin vermek icin tibial K-teli ¢cikarti-
lip, tibia proksimalinden intramediiller K-teli yollandi ve proksi-
mal tibial pencerenin kaynamasi icin uzun bacak yirime alcisi
yapildi (Resim 4). 1,5 ay sonra cekilen grafilerde tibiada acilan
proksimal pencerede yeterli kaynamanin goriilmesi iizerine algi
sonlandirildi. Ameliyat sonrasi 1. yilinda kaynama tamdi. Diz ve
ayak bilegi eklem hareket aciklig| tam ve agrisizdi. Sag tibiada
yaklasik 1.5 cm kisalik mevcuttu ve hasta 6 aylk takiplere alindi.
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Resim 3. Olgunun eksternal fiksator cikarildiktan sonra 6n-arka ve yan grafisi.

Resim 4. Ayak bilegi eklemi serbestlestirildikten sonra olgunun 6n-arka ve yan
grafisi.

Tartisma

Konjenital tibia psédoartrozu, prognozu énceden tahmin edile-
meyen ve sonugta amputasyona kadar gidebilen tedavisi zor bir
hastaliktir. Tedavisi cerrahi olup amag sadece KTP’nin kayna-
masi ile sinirli degildir. Anatomik dizilim elde etmek, tekrar kirik

olusma riskini azaltmak, ekstremite uzunluk farkini 6nlemek ve
normal eklem hareketlerini saglamak amaclanmalidir. Konjeni-
tal tibia psédoartozunun cerrahi tedavisinde baslica tic yontem
kullanilmaktadir. Bunlar; kemik grefti ile birlikte intramediiller
tespit, vaskilarize fibula transferi ve ilizarov teknigidir. EPOS
(European Paediatric Orthopaedic Society) cocuklarda 3 yasin-
dan sonra cerrahi tedaviyi 6nermistir ve 6-9 yas arasinda en iyi
sonuclarin alindigini bildirmistir [1]. Konjenital tibia psédoart-
rozu icin en uygun tedavi konusu tartismalidir. Literatiirde be-
lirli birkag nokta tizerinde fikir birligi vardir. Kullanilan teknik ne
olursa olsun tibial segmentin yeniden anatomik dizilimi ve sta-
bil tespit kaynama icin esastir. Bliyiime sirasinda anatomik di-
zilimi saglama ve yeniden kirik olusma riskini azaltmak icin en
ideal yontem intramediiller tespittir. Son zamanlarda intrame-
diiller tespit ile ilizarov tekniginin birlikte kullanimi gelistirilmis-
tir [1]. Bu teknik stabiliteyi arttirir, uzun dénemde anatomik dizi-
limi korur ayrica eksternal fiksator cikartildiktan sonra yeniden
kirik olusma ihtimalini azaltir [2]. Biz 3 yasindaki olgumuzda di-
zilimi saglamak, eksternal fiksator cikarildiktan sonra tekrarla-
yan kirik riskini énlemek, kompresif ve stabil bir tespit saglaya-
bilmek amaciyla intramediiller tespit ve ilizarov teknigini birlik-
te kullandik. Fibular tespit icin de intrameddller K-teli kullandik
ve ciddi bir enfeksiyonla karsilasmadik.

Literatiirde fibular tespit tizerinde ¢ok fazla durulmamistir. As-
linda devam eden fibular psédoartroz ayak bilegi valgusuna se-
bep olur bu durumda yeniden kirik olusma riskini arttirir. Bircok
yazar fibula tespitini psédoartroz tedavisinin bir parcasi olarak
gorur. Fibulanin tespiti ézellikle rotasyonel travmalara karsi ko-
ruma saglayarak stabiliteyi kuvvetlendirir [3]. Fibréz hamarto-
ma, patolojik periostun ve sklerotik kemigin rezeksiyonu bu has-
taligin patofizyolojisinde anahtar rol oynar. Bu rezeksiyon zo-
runlu olmasina ragmen cogu yazara gore ozellikle distal frag-
mandaki rezeksiyon instabiliteyi arttirir [4]. Bizim olgumuzda ti-
bial ve fibular nonunion hatlarindaki sklerotik kisimlar ve fib-
réz dokular eksize edildi ve iliak otojen greftleme yapildi. Ti-
biayla beraber fibulanin tespit edilmesiyle stabil bir fiksasyon
elde edildi.

Konjenital tibia psddoartrozu tedavisi sirasinda karsilasilacak
baslica komplikasyonlar, ayak bilegi valgusu, ekstremite esitsiz-
ligi ve yeniden kirik olusmasidir [1]. Lateral malleoliin proksimal
migrasyonu, lateral tibial epifizde stres artisina neden olur bu
da asimetrik biyime ile sonuclanir ve sonucta valgus deformi-
tesi olusur [5]. Ekstremite esitsizligi ya hastaligin sonucu olarak
ya da iyatrojenik olarak gelisir [1]. Bizim olgumuzda komplikas-
yon olarak 1,5 cm kisalik tespit edildi ve hasta ekstremite esit-
sizligi acisindan 6 aylik takiplere alindi.

Sonug olarak, KTP'nin biitiin tiplerini basarili bir sekilde teda-
vi eden altin standart bir cerrahi teknik yoktur. Teknik secilirken
psodoartrozun tipine ve c¢ikarilacak kemik defektine gére karar
verilmelidir. KTP'nin tedavisinde her bir metodun sonuglarini de-
gerlendirmek icin iskelet gelisimi tamamlanana kadar uzun do-
nem takip gereklidir. Biz Tip V KTP’li bir olguyu, sklerotik doku-
lari temizledikten sonra intramediiller K teli ile tespit, eksternal
fiksator ve grefonaj ile basariyla tedavi ettik.

Cikar Cakismasi ve Finansman Beyani
Bu calismada cikar cakismasi ve finansman destek alindigi be-
yan edilmemistir.
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